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Abstrrr t
Ecrodermal dlsplasia is a rare congcni laldiscasc thal  ef fects everal  e€todef lna l  structu res. l h is
discasc is usual ly ranmit ied as an x l inked rccesive t ia ir  in which the gene is canied by female and
nranilcsted in nrale The orofacial characterislics of ectodennal dysplasia include anodon0a or
hlpodont ia.  congenitalreeth, underdevelopnrenl ofalveolar r idges and i t isnotuncommon for lhe facc of
an afiected child to take on the appearance characterislic of old age. a prominent forehead, protub€ranr
hps. a depressed nasal bridge. hypotricosis. and hypohidrosrs. The ireatmeni to manage orofacial
disfigurement may afford the pasient some measure ofconfidence. esihetics, function arrd speech.'lhis
case report describes the diagnosis and lreahent ol eciodcrmal dlsplasia in an 18 year patient. The
rreJunenr,nclLrded erno! Jble comple'e denrure
Ke) $ofdsr lc lodcnnal dysplasiar t reatmenl i  renrovable corrplete denture
.JKG{ il 2043 l06.ltst Khusus):57 62
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Pendahuluan
F,ktodennal dysplasia (ED) adalah
sindfoma congenital yang mengenai
slfuklur ektodennal sepert i  rambut. kuku.
kuli t .  gigi. mata. kelenjar keringat, el inga,
Jaringan syaraf sensoris. jaringan adrenal
Karakteristik orofacial dari ektodennal
dvsplasia mempunyai gejala kl inis dengan
tiga cir i  khas yaitu hypotrikosis, adan)a
defek pada rambut dan al is mata.
hypohidrosis, berkurangnya jurnlah kelenjar
keringat dar hypodontia tau anodontia.
t idak di iumpai satu .a1au beberapa gigidalnD rongga mului. '"  Terdapat l l :  t ipe
kl inis sindrorna ektodennal dvsplasia \ ng
dapal nlengenai penderita. Ektodeflnal
' l e m u  I l m i a h  K P P I K G  X l l l
Jurnrl Kedoktefin Gigi
l in iversi tas lndore! ia
tssN 0854, i64X
dysplasia dapat mengenai senrua ras dcngaf
insiderr I  sarnpai l0 per 100.000 kelahiran.'
Rehabil i lasi gigi pasien eklodernral
d)spla.ia di lakukan larena t idaI ada )a
gigi gel igi sulung dan pennanen bail i
sebagian afau seluruhnya serta. tidak
berkemba[gnya tulang alveolar yan8
menyebabkaD wajah pasien seperti orang
tua yang berdampak psikologis pada pasien
sehingga pasien cenderung menarik dir i
dari pergaulan."' Berkurangnya prodrksi
kelenjar menyebabkan mukosa mulul
cenderung kering dan tulang alveolar 1,ang
lidak berkenrbang ini dapat menyebabkan
rctensi pada penrbuataD gigi tiruan sukar
didapatkan." l,aporan kasus ini mcnjclaskan
tcnlang pemwatan pasier ektodennal
\ r \ r  / l  fuVnl,  Pe,,  r
J ) , p l J . , a  \ . r g  b e r u s . a  l 8 t h  d e t r g a t
pe buatan gigi  t i ruan penuh
'l ' injaurn Pustaka
\4erurul  . ( idrah. fkr^def lr l
l ) \ . p l a , r d  d I e l r r r  p J d d  r a h u n  l 8 l 8  ^ l e l r
p < r r e l i t  i  D d r \ \ i n  \ l c n u r r l  \ a l i o n d .
l . J I J a l  . ' n  o r  I  . l . . l e f l n a l  D ) r p l a . i ,
(NI; ID) sindron ektodernral  dysplasia in
r r r ( r r r p . ' k a r  p e r l i l i l  p e n e t i k  d c n l d r l  d u -
atau lebih kelainan congeni lal  dar i  s lruk$r
( l l . \ r c r n r d l  \ r r u k r , , r  I I  J a p a l  r n e l i p u t .
k u l i l .  r a m h u t .  k r r k u .  g r g i .  . e l  . \ r r a l .
l . l . r j r r  lcr i r t6.r t .  bagi.rn bagiat '  d-a.r i  t  tat , .
dan lc l inga. sertaorgan organ lain."' l  erdapat banyak var iasi  ektodermal
di  spla!ra. Inenuful  l reire N'!aia darl
Pinheifo mengklasi f ikrsi lan kedalam 1l
kelolnpok. befdasarkan rernua menlataka|
I i io, /enzr1 kornbinasi )ang mLrngkin daf
. l r r d r i  l e h  l r  r e . a t r t ; r r .  P < r r < l r r  l . r i r
. l \ . p l i l . i a  m e r u p a k . r r  k L | | r p u l r r  k e l a  i I a  r .
r ' . r l . 1 c n r . i .  ) a n !  I n e r u n j u l a | l  d L r d  d r r r ,
l (hih leldi | lan d.r 'grrrr  gejala .eperr i  L
Trichodlsplasia 2 Denlal  anonral)  3
Onlchondfo D)splasia dan :1 Dlshidrosis.N
Iltiologi dan penyebaran
\ indrunrs eklodernral  d\splasid
dinrnrnkan pada penderi ta sebagai s i far
resesi l  ben$k x l inked dinrana ger
J.srr .krrrr  p.rda anak ldki  ldki .  sedangklr .
anak perempua| sebagai pembawa silhl
lc iapi  dapat Juga muncul sebagai s indrone
lengkap dengan ekspresi  miDimal sepert
|r ig i  d(ngan benluk konu\ ataupur.
hipodonria dan keringat ]ang berkurang
Pada pefempuan yang t idak newarisi  ge|
tcrschut nlempunyai kecenderungarl
mcnurunkan kelainan ini  kepada anak laki
laki  mcleka sebanyak 50%.r" Ektodernra
d)\pld.ra LIapir  ter jadi  paJa kelu.rrga ranp,.
n s a r . r t  p e r r r a L i r  i I i  c e b e l u t n n \ a  l d r c n . .
adanla mutasi  ger.  Prediksi  dalam populas
d i p e r l r r a l a n  a n t a r a  l : 1 0  0 0 0  d a n  l : 1 0 0 . 0 0 0
kelahiran hidup bayi laki  laki .  Ektoderma
d)\pld., : r  terbagi dalarn hcherana r i fc
dianlaranla yai lLr hypodont ic eciodertna
d r , p l . r . i c  r t . r u  i r ) h i d r u r i k  ) a r t s  d i l e l i h u .
. . b . ' q . r i  . i n d r o n r a  C h r i , t  s i e r r r e r r s  T u u r a i r <
adalah sindroma ektodermal dlsplasia )an€i
pal ing ser ing ter iadi .
Tanda t tndN kl inis
M d r r l i n d - i  k  l i t '  i .  . r ) J r  ' r n r
c k r o d c f l r , r l  d \ . f l d . i , r  r r r e r n p r l t . . r i  t i ; n
g e j L l . ,  k l a . r k .  \  a  r r  I ' t p c l r t d t o ' i . .
h iporr ikosis dan hipodonria.  Dengan
karal lcr i . r  I  d"n lel .ar dalr i  pr,"nrrr<rr brbi
protrrherarr, i . r .  bar in!  hidLrnc \ang fdla.
k r r l i r  l c r ' n g  c l c r  l d r e r d  d e f i . r e n . r  ( e l < r 1 . r
ker ingar.  Rambut kcnerahan. jarang dan
halus, bulu malr dan al is mata . iarang
\a lnpJ l  l lda I  aL Id  rcnu l l lb t lnan  I r l ld l l {
. r Ieolar darr aIe, ' lar r idge I iddk Ierb(nlul
.ernnurrrr  l . r rerra t idak dddn\d bcnih i ig i
. (hi lgcd odcrcl .  |  .1 rdcrdr ha$dlr  $r jdh
r iddk herlernhi | l !  sclr i r rggr tarnpak .cpcni
. l i l l r e r r s r . c n i k o l  r c n d , r h  ) J n g  r r e n l  e h d h L n  
$  4 t d h  n e r d e f l r . ,  \ c t , < r r ' ' y , I r , ' U r r d  l I r : u l .
P a d d  F ' r c - r k { J r  1 r 1 r  d i i r r r r r p : i  l t i p " d " n t i r
\ d r r J  o a p c l  c r r r : e  . ' i  : r ' : r  r e l r r '  . r r l r r r -
r n r . r p . r r '  g i g i  I ( r x p .  b r i k  . ( b x E i d n  . r l . , r '
seluruhnva. Jika gigi  gel igi  ada biasanya
mempun)ai bentuk 'nahkole konus- nral
l ' , . r rnasi .  ber. i . r rak lcbdr d.Ul rcr iad
h) 'poklasicnamel yang rentan tefhadap
tcr lJdrf ]  a la ne\ -
P e r r r r : r t . . r r  p ,. t l r o d o t i k  r n e r r r p a k a n
pi l ihan utama, pcrawatan ini  dapat berupa
pernbuatan gigi  l i ruan peruh atau sebagian
' e p a . .  g i g i  r i r r r n n . e k a r  d a r r  p r . r e s . r  i n r p l a n '
Llrr tuk leberha. i lan pcrd$aran pcmhuatdr l
d i p e r l u l a n  p e r n r l r d r r a n  l o r r d i . r  l i r g l u r r g a n
f.rdgn Inrr lul  lerqp,r l  f rule\ :r  ler ' (b ' ,1
berfungsi.  Keberhasi lanDya akan
berpengarLrh ledradap .iaringau yang rcrsisa
I u r r g r i r l 1 r .  d a I  r t d t l  I r e r i I s l , J l k d  
kesejahteman pasicn sccara Drenycluruh
K e r n a  r f r d r r  r r l 3 l ' l j a r i  g a | l  u | l l l l l  r r e | l d h a '
b < b r r  h a r r r .  d r p e r t i r n b d n q k J r  d l h r n
r leren.:uur larr  J i . t r  rbrr . i  tekarurrr  f rns. i . rral
dar i  gigi  t i ruan. dan juga rnenrpef iahankan
e l e r n e | |  . r i e : , I \ . .  \ r f l g  r i d d k  I n e I r f I i r ) J i
p e n E E a n t r  g i g i  l c l d p . c l d n l a , n l r r l . r l i r l  . . l l l L
mernpenahankan procesus alveolar is. ' '
Perbaikan bentuk gigi  dapal di l i rk ' rkrrr
derrgan tehrrr l  bonding lorrpo., t  drn
p<rnbuar3n r)rahkota l i ruan penuh l | l r t r l ,
In<rnper baiki  e. lc l i . .  Pener)ruan dirner). i
\cnikl l  oklUsdl ) . rn!  \c.U.r i  dapJl
nemberikan ekspresi  wajah vang normal
k<.errnbangan Jklu. i  drn k(sci inb. l r !dr l
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otot-otot pengunyahan yang mompengaruhi
keborhasilan pembuatan gigi tinran penuh
dan kepruasan pasien. ''
Kasus
Pendedta laki-laki usia l8fh
datang ke poliklinik pro.tnoaontiu lfC fr
pada tanggal I Juli 2002. dirujuk dari
sebuah ktinik gigi swasta untuk
pemeilsaan evaluasi dan pera\ atan gigi
geliginya. Pasien ingin dapat mengunyah
makanan dengan baik dan merubah
penaurpilan karena pasien malu giginya
ompong sehingga memsa kurang pocaya
din.
Dari pertanyaar yang dilakukan
selanjutnya pasien selama ini belum pemah
mehakai gigi ti an. Dikatakan pula bahwa
adik laki-laki yang nomor 3 juga terjadi hal
yang serupa. Bapak dari ibu kandung pasien
itri juga menderita kelainan ini yang
menunm padapasien tersebut.
Secam klinis pasien menunjukkan
gambaran tJTrical dari hydrotic ectodemal
dysplasia. Riwayat kesehatan umum baik,
pada pemeriksaan ekstra oml tampak muka
simetds, plofil cekung.Dahi terlihat lebar
dan prominen, jembatan hidung rat4 bibir
protnrberarsia, rambut kemerahan, jaratrg
dan tipis. Alis matajarang, bulu mata tipis,
telinga terletak obligue terhadap kepala
sehingga terlihat menonjol. Pada perabaar
kelenjar getah bening sub fta.rdibulaxis daa
submentalis tidakada kelainan (gbr. 1 ).
Pada pemeriksaan i rra oml lerlihal
gigi-gigi )ang erupsi banlatah gigi-gigi
laninus kanan dan kiri yang berbenruk
konus pada mal,stla tgbr. 21. Iidak rerdapat
kelainan pada membran mukos4 palatum
daqkal, bentuk penegi. Pada rahang
bawah hanya ada satu gigi kadnus yanB
berbennrk onus. alveolar ridgenya sempi-.
berbeDtuk oval dan kurang berkembang.
Hal ini karena tidak adanya gigi-gig
Alveolar ridge rahang atas juga datar dan
berbentuk persegi. aliran saliva sedil,il,
relasi rahangnomal
Gambtr2. Bentrrk gigi susu yang coni.al dan
tidak terdapat giSi gigi yang lain
Gambaran radiografi panoramrc
memperlihatkan tidak adanya
perkembangan benih-benih gigi pemanen
ataupun gigl sulung. Teralapat dua kaninus
kiri dan kamn dan satu kaninus khi bawah
yang erupsi. Semua gigi laimya tid€k ada.
Tampak selapis tipis tulang yang
memisahkan maksila dengan alveolar ridge
(gbr. 3). Dengan adatrya ridge yang
teresorbsi, kedalaman sullrrrs menjadi
renalab yang dapal menyebabkan rerensi
darigigi tiruan menjadi suftar didapat.
Garnba. 3. Rontgen panoramic mempertihatkan
tidak terdapat erupsi gigi g€lisi dan '
tulang alveolar yang tidak
berkembang
Gambar 1. Ekoderma dlsptasia deryan
dahi yang lebar dan prominen,
jembatan hidung yang rata dan
rainbut yang tipis.
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Diagro\rs )ang mcrupakJr.
kesimpulan Jaf l  scluruh pcmerikr3ar.
ddaldh ckl , 'dermal dlspla.ra dengar.
anodonl ia padal pada gigi  17. t6.  15. l , { ,
1 2 ,  | ,  2 t .  2 2 . 1 1 ,  2 5 ,  2 6 ,  2 7 ,  3 1 ,  3 2 ,  3 4 ,
3s, 36, 37. 41. 42, ,13. , {4,  45, , {6,  , {7 yang
memerlukan rehabilitasi dengan pembuatan
gigi tiruan sebagian lepas akrilik rahang
atas dan gigi tiruan penuh rahang bawah,
serla pembuatan full venccr crown metal
porcelam pada gigi  l l ,  23.
Tahap Perawatan
Perawatan pendahuluan yang
.hlalulan pada pa. icn ini  adalah
pencetakan untuk model study kemudian
di lakulan pcnenruan diren. i  \eni l i l
lentalr \e.  \ ang penama adaldh menentukan
dimcn. i  vcnrkal pdsrcn sccara l i rngsronal
dcnBan pcnguLapan hurul  de5is unrul
mengkorclsr i rcc $d) spdce kemudian
di lakukan penguku-dn unruk nenJapdlkan
DV yang diinginkan, sclaniutnya
menentulJn grgi trn pr,Ja po. isr kontr l
oklusal yang paling maksimal deogan
memakai gelengan gigit pada kedua rahang
I ahdp pcrduatdn sclanjuln)d adalah
pembuatan restorasi full veneer crown
mctal  porcclain pada gigi  l l  dan 2l  yang
ul lurrni  a dr.e.uarIan tcnccrdkan Jengdn
gigitan yang didapatkan.
Setelah perawatan pendahuluan
sele.ai . , I lakulan tcn'<lakal rahang atas
dar rahang ba$ah untuk mendapatkan
mod.l  kcr jd.  dcngirn.ara mcrnbual scndok
(eral ,  pef, , rungdn r i r l (hih Jahulu dal l  bahan
re. in dkr. l i l  Penc(raldn di  alukan dengan
mcrodc mukrlung. iorrcl .  Hasi l  ceLJLan
dicor dengan gips stone untuk mendapatkan
model keia. Dari model keda ini dibuatkan
suaru gigi  r i rudn lcpa'  akr l ik dcngan dc.ain
cengkam gingr!al  pada grgi  l l .  23. Serelah
rru model drpa\ang dranrkulator dar
di lakukan pcnyusunan gigr l  i ruan
Penlusunan elemen grgi  l i ruan di .e.uai lan
dcngan kontur prol l l  pdsien dengar.
mencoba protesa malam pada pasien
Keslabi lan gigj  l i rudn didapar dar
perlua.an ba. i .  gigi  r i ruar).  okl ,rsr scimbang
yang didapat dari distribusi tekanan yang
merata antara peflnukaan oklusal gigi pada
kcdua lcngkung rahang, aktifitas otol otot,
susunan gigi yang harmonis dimana centric
oklusi sama dengan ccntdc rclasi, distribusi
lckanan yang merata dari oklusi yang
seimbang. baik pada gerak eksentrik ke
lateral maupun prolusif. Setclah gigi tiruan
selesai diproscs. dipasangkalr pada pasien
(gbr. .1). Pasien diminta untuk belajar
mcmasang dan melepas gigi tiruan dan
diberi instruksi pcmcliharaan gigi
tiruannya. Selanjuinya pasien diminta unluk
konlrol.
Pembahasan
Lkrodermal dy.pla.ra mcrupakar
I jcnlaki l  hcrcdrlcr yang hra.anl;
d r$an . l dn .e ra r r  \  l i nLcd  r c .e . j f .  ge l
di\rarisl,dn padd arak lalr laI i  .edangkar
anak perempuan sebagai pcmbawa sifat
Pddr ldsus inr IJrnp l  hah$r pe!\dnsar.
dengrn prarnlrkan pada pa5icn ddn adi l
lak. lakr drmJnir  gcn ber.r .a ,Jarr ibu yang
diwariskan kepada kcdua anak laki lakinya
P e u r . . r . r  l a k c k  p a d a  s c m u a  d r a l
pcr(mnuJn -e\dgrr t 'arrer Urernbarra 5i lalr
, lan scmul Lucu iak lalr  d f i  anxl
perempuan adalah metupakan pcfarisan
sccara autosom resesil-.
Ektodcrmal displasia mempunyai
karakterisrik rambut haius kcmcrahan, dahi
Irbar.  brbrr proruberan-ra. jembatan hidung
mlJ dr.cdai dnodonsra parsral ,  Cambarar
seraca umum ekstra oral benipa dahi lebar,
muka cckung, bibir protuberansia, jembalan
hidung rata, rambut kemerahan dan alis
maia jarang! telinga terlihat menonjol dari
kepala, kulit kcring tanpa keringat. Pada
pcmeriksaan klinis dan ananrncsa pada
Canball. cigi tiruan penuh serelah dipasang
60 Tcmu Ilmiah KPPIKG XlII
Rahahtlitdst PusEn Gisi lirrt, I'c,uh Jehgdh I:kk,lemtu! Dtspld!ia tl..tpotu, Kdstsl
' . : !  - -  rcr iebut Inenuniukkan bahra pasien
-e : : r  r :  s indrona ektodennal displasia.
I 'a iren deDgan cklodcrmal displasia
: -1r ' r \a mengalami pengurangan jumlah
-- i , . i lung dan gigi  tctap. Pada kasus
sLi i : : r  nuJrgkin terJadi kegagalan total
:6: :  perkenbangan dcntal  lamina.
... :j_ir ridak terdapat benih gigi Dan
:r:J: irgs rcrladi perkembanSan dental
tL- _:  \ang l idak senrpuffa sehingga
r<.r: :ablan sef iua gigi  sulung tcrbenluk
-.:: prrkenbangan terhenli sehingga
ler: .cdiki t  atau t idak ada benih gigi
E::  i . : r l iupln terbeniuk hanva sedikj t  dan
hs:-r . :  memil ik i  bentuk tang rudinrenter
Eij'.lr pada gigi inicisivc. caninus atau
F?-:  rr  \ang berbenluk konus. Bentuk
.a:.  : l  r i l i  d i tcntukan oleh bagiau dalam
c-,. !  -r . r  atau hpisan ameloblast ik dar i
E: _ ;L-: i  iang {crbentuk pada masa
;r!- : : r :han dan perkembangao. tsenfuk
!= t t r . j  lonLrs inr mcrupakan cir i  dar i
lE . .  rr  ln lrdonlra.
Pembuatan gigi  t i ruan perruh pada
F-. : : :rJrn kasus cktodcnnal displasia
h - -= .  .  r  k .nc r -pc rb i i k .  c re l i k  f ung . i
lEr- -  . . , 'n.r  . tc i . I ,  ne r l . I , r t r  r  ! i r
r-  . r  .  r  f rJ l  u] l rurrrr \ i r  I 'ern\\ I l . r i )
mcnlcbdbkan reterrsi  darr . tabi l r .asr gr5.
r inrrr  -ular didapalkan (  tul
r r e r r d a n a l l d r r  e i p ;  ,  t u u "  l a r r g  s t a b r l
IneDurul Tafb dkl  oklusi  dibual dengan
inkl inasi  lereng incisal  vang rendah dan
oklu5i )drg .eirrrbanB Seda,rgk"rr  relenr i
didapatkan dari  cengkram dan pef luasan
basis GT.
Pa. la ka,rr .  i r i  pa, ien datdn.
kekl inik pada usia I8 tahun derga
p e r r a r n p r l a r r  r a r r g  I n r r r u r B  \ e n d c r u n e  I n a r -
dan l idak ban\ak birara larerra rnera.o
giginya ompoDg. Dengan perawatan lang
di lakukan pasien tanpak mulai  percaya
dir i .  banyak terselyurn dan mulai  baDyal
bicara,hal in i  ter l ihat setelah pasien datang
kontrol  dengan Inemakai gigi  pcnuhn)-a
Perawatan yang diberikan merupakan
perawatan lang bersifbt detenitif karena
pcrlunrbuhar) darr perkemharrgan pa, ien
tclah 5cle'di .  Koopefdl i f  daf l  pd. ieI  daI
Jrrkungan perrulr  dlr i  le lrdrga c.rrgdl
peDting untuk keberhasi lan peraNalan gigr
l i rLran penuh ini .
Kesimpulan
Penyebab penyakil ektodennal
dr5plasia adalah genet ic yang di turunkan
sebagai s i fat  resesif  bentuk x l inked pada
a l r a k  I a l i  l a k i  d a r i  i b u  r a n g  p e n r h a s a  . r [ a t
rcar ier l ,  Kcccndef lrngan kelaln | l  r ' ' l
J i run,I ldI  \ebrr\ jk 50oo d.rn pcnr<barrrr
dalam populasi  diperkirakan antara l ;  l0
000 dan I  lou 000 kelal ,rra| l  hidup ba] l
laki  laki .
Pera$atan pada penderita
c k r . d e n " d l  d \ . n l a . i a  d i l a l ' r r k a r r  r  r  r r k
nenrp<i bJi l ,  i f , rktor esrer. .  l i rn! . i
1 r  , r r . r r r . r l r . r r r .  , , r j .  l ' r . . , r . .  \ . , r r  i . , t r  I
I n e n i r g l d l k d r r  r a \ a  p e r ( a r i r  d i r r  p a . i e n
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